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Резюме
Изменение «портрета» пациентов с идиопатической легочной гипертензией (ИЛГ) и хронической тромбоэмболической легочной гипер-
тензией (ХТЭ ЛГ) за последнее десятилетие предполагает необходимость разработки моделей фенотипов у больных данной когорты.
Целью исследования явилась оценка характера течения заболевания и прогноз пациентов с ИЛГ и неоперабельной ХТЭ ЛГ на основа-
нии формирования фенотипических групп в зависимости от коморбидного статуса. Материалы и методы. В исследование включены
пациенты с ИЛГ (n = 88) и неоперабельной ХТЭ ЛГ (n = 38) в возрасте 38,5 [28,5; 51] и 53,5 [41; 58] года соответственно. На момент вери-
фикации диагноза и через 13 [12; 20] мес. выполнялись 6-минутный шаговый тест (6-МШТ) и спировелоэргометрия, трансторакальная
эхокардиография (ЭхоКГ), катетеризации правых отделов сердца. Все пациенты были разделены на 5 групп согласно коморбидному
 статуcу: 1-я группа (n = 29) – лица с ИЛГ / ХТЭ ЛГ без коморбидной патологии; 2-я группа (n = 23) – с индексом массы тела (ИМТ)
≥ 25 кг / м2; 3-я (n = 27) группа – с ИМТ ≥ 25 кг / м2 и дислипидемией; 4-я группа (n = 30) – с гипертонической болезнью, ИМТ
≥ 25 кг / м2 и дислипидемией; 5-я группа (n = 17) – с перечисленными коморбидными патологиями и нарушениями углеводного обме-
на (НУО). Результаты. Исходно достоверно более тяжелый функциональный статус наблюдался у больных 4-й и 5-й групп по сравне-
нию с лицами, распределенными в 1-ю и 3-ю группы. Согласно данным 3-мерной ЭхоКГ, у пациентов 4-й и 5-й групп выявлено досто-
верно более выраженное увеличение объемов правого желудочка по сравнению с таковыми показателями у больных 1-й и 3-й групп.
При ИЛГ в 1-й и 3-й группах достоверно более часто отмечались положительные результаты теста на вазореактивность (34,5 и 48,2 %)
по сравнению с 4-й (6,7 %) и 5-й (5,9 %) группами. Период с момента верификации диагноза до добавления 2-го специфического пре-
парата был значимо короче у пациентов с ИЛГ / ХТЭ ЛГ 5-й группы по сравнению с больными 3-й группы. При ИЛГ в 1-й и 3-й груп-
пах достоверно реже отмечался высокий риск летального исхода через 13 [12; 30] мес. лечения по сравнению с таковым показателем в 5-й
группе. Заключение. Сочетание ИМТ ≥ 25 кг / м2, дислипидемии, гипертонической болезни, как и дополнительное наличие НУО, ассо-
циируется с менее благоприятным течением заболевания у пациентов с ИЛГ и неоперабельной ХТЭ ЛГ.
Ключевые слова: идиопатическая легочная гипертензия, неоперабельная хроническая тромбоэмболическая легочная гипертензия,
фенотипы, коморбидная патология, прогноз.
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“Portrait” of patients with idiopathic pulmonary hypertension and
chronic thromboembolic pulmonary hypertension depending
on comorbid status: current and prognosis features
Irina N. Taran 1, 3, Anna A. Belevskaya 1, Zarina S. Valieva 1, Marina A. Saidova 1, Tamila V. Martynyuk 1, 3
Идиопатическая легочная гипертензия (ИЛГ) яв -
ляется тяжелой формой легочной гипертензии (ЛГ)
с верификацией диагноза на поздних сроках, харак-
теризуется быстрым прогрессированием симптомов
заболевания, декомпенсацией правожелудочковой
недостаточности и неблагоприятным прогнозом при
отсутствии лечения.
До появления препаратов патогенетической те -
рапии продолжительность жизни пациентов с ИЛГ
с момента верификации диагноза составляла око -
ло 2,8 года, при ИЛГ IV функционального класса
(ФК) – около 6 мес.  [1]. По данным современных
регистров, одногодичная, 3- и 5-летняя выживае-
мость у больных ИЛГ составляет 91, 74 и 65 % соот-
ветственно  [2].
Хроническая тромбоэмболическая (ХТЭ) ЛГ
является редкой формой ЛГ, потенциально излечи-
мой с помощью операции легочной тромбэндар -
терэктомии. Однако до 40 % пациентов с ХТЭ ЛГ
считаются неоперабельными  [3, 4]. У ряда пациен-
тов с неоперабельной ХТЭ ЛГ установлен дисталь-
ный характер тромботического поражения с пораже-
нием ветвей легочной артерии (ЛА) субсегментарного
типа (≤ 3 мм в диаметре) и / или дистальной вас -
кулопатией с ремоделированием легочного сосуди-
стого русла диаметром 0,1–0,5 мм [5]. У пациентов
данной когорты подобно больным ИЛГ также воз-
никает легочное сосудистое ремоделирование в виде
гиперплазии интимы, выраженной гипертрофии
медии, пролиферации адвентициального слоя и по -
вышенной продукции экстрацеллюлярного матрик-
са в адвентиции [5, 6]. Схожие патофизиологические
аспекты заболевания и особенности ремоделирова-
ния легочного сосудистого русла позволяют исполь-
зовать специфическую терапию у пациентов с неопе-
рабельной ХТЭ ЛГ, которая ранее доказала свою
эффективность у пациентов с легочной артериаль-
ной гипертензией (ЛАГ) [3].
При отсутствии лечения прогноз пациентов с не -
операбельной ХТЭ ЛГ неблагоприятный и зависит
от степени ЛГ [7]. С момента появления специфи -
ческой терапии, доказавшей свою эффективность
у пациентов с неоперабельными и резидуальными /
персистирующими формами ХТЭ ЛГ, прогноз у дан-
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Abstract
Changing the "portrait" of patients with idiopathic pulmonary hypertension (IPH) and chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTPH)
over the past decade suggests the need to develop models of phenotypes in patients with this cohort. The purpose of the study was to estimate the
nature of the disease course and prognosis of patients with IPH and inoperable CTPH based on the formation of phenotypic groups depending on
the comorbid status. Materials and Methods. Patients with IPH (n = 88) and inoperable CTPH (n = 38) aged 38.5 [28.5; 51] and 53.5 [41; 58] years
respectively were enrolled in the study. 6-minute step test (6-MST) and spiroveloergometry, transthoracic echocardiography (EchoCG), catheteri-
zation of the right side of the heart was performed at the moment of diagnosis verification and in 13 [12; 20] months. All patients were divided into
5 groups according to comorbid status: Group 1 (n = 29) – patients with IPH/CTPH without comorbid pathology; Group 2 (n = 23) with body mass
index (BMI) ≥ 25 kg/m2; Group 3 (n = 27) – with BMI ≥ 25 kg/m2 and dyslipidemia; Group 4 (n = 30) with hypertension, BMI ≥ 25 kg/m2 and
dyslipidemia; Group 5 (n = 17) with the listed comorbid pathologies and carbohydrate metabolic disorders. Results. Initially more severe function-
al status was observed in patients of the 4th and 5th groups as compared to those in the 1st and 3rd groups. According to the data of the 3-dimensional
EchoCG, in patients of the 4th and 5th groups a reliably more expressed increase in the volume of the right ventricle was revealed in comparison with
such values in the 1st and 3rd groups. In IPH groups 1 and 3, the positive results of the vasoreactivity test (34.5% and 48.2%) were significantly more
frequent in comparison with groups 4 (6.7%) and 5 (5.9%). The period from the diagnosis verification to adding the 2nd specific drug was signifi-
cantly shorter in patients with IPH/CTPH of the 5th group compared to patients of the 3rd group. a high risk of lethal outcome after 13 [12; 30]
months of treatment was significantly less frequently observed with IPH in Groups 1 and 3 as compared to Group 5. Conclusion. The combination
of BMI ≥ 25 kg/m2, dyslipidemia, hypertension, as well as the additional presence of carbohydrate metabolism disorders is associated with a less
favorable course of the disease in patients with IPH and inoperable CTPH.
Key words: idiopathic pulmonary hypertension, inoperable chronic thromboembolic pulmonary hypertension, phenotypes, comorbid pathology,
prognosis.
For citation: Taran I.N., Belevskaya A.A., Valieva Z.S., Saidova M.A., Martynyuk T.V. “Portrait” of patients with idiopathic pulmonary hyperten-
sion and chronic thromboembolic pulmonary hypertension depending on comorbid status: current and prognosis features. Pulmonology. 2020;
30 (4): 427–436 (in Russian). DOI: 10.18093/0869-0189-2020-30-4-427-436
ной когорты пациентов улучшился и в реальных кли-
нических условиях 3-летняя выживаемость на фоне
терапии риоцигуатом составляет 94 % [8].
Клиническая картина ИЛГ и ХТЭ ЛГ является
неспецифичной, что является основной причиной
верификации диагноза на поздних сроках. Согласно
зарубежным регистрам и данным Российского реги-
стра период от дебюта симптомов до верификации
диагноза ИЛГ не превышает 2,25 года [9, 10], тогда
как средняя продолжительность времени от дебюта
симптомов ХТЭ ЛГ до верификации диагноза в экс-
пертных центрах составляет около 14 мес. [11], а по
данным Российского регистра занимает до 2,6 года
[12, 13].
За последнее десятилетие отмечается изменение
«портрета» пациентов с ИЛГ и неоперабельной ХТЭ
ЛГ с возникновением заболевания у лиц более стар-
шего возраста, обширным спектром коморбидной
патологии, что отражается на клинико-функцио-
нальном статусе, гемодинамике и характере течения
заболевания, а также поздней верификации диагно-
за [14–17]. Однако на настоящий момент не разрабо-
таны определенные модели фенотипов пациентов
с ИЛГ и неоперабельной ХТЭ ЛГ, что подразумевает
необходимость проведения клинических исследова-
ний, посвященных их идентификации, что в свою
очередь позволит улучшить понимание механизма
заболевания, определить клинический прогноз и фе -
нотипически персонализированную стратегию лече-
ния.
Целью исследования явилась оценка характера
течения заболевания и прогноза пациентов с ИЛГ
и неоперабельной ХТЭ ЛГ на основании формиро-
вания фенотипических групп в зависимости от ко -
морбидного статуса.
Материалы и методы
Исследование выполнено в соответствии с принци-
пами Хельсинкской декларации по правам человека.
Протокол исследования одобрен Локальным этиче-
ским комитетом Научно-исследовательского инсти-
тута клинической кардиологии им. А.Л.Мясникова
Федерального государственного бюджетного учреж-
дения «Национальный медицинский исследователь-
ский центр кардиологии» Министерства здравоохра-
нения Российской Федерации № 220 от 31.10.16. Все
пациенты подписали информированное согласие на
участие в исследовании и обработку персональных
данных.
В исследование включены пациенты (n = 126)
с верифицированным диагнозом ИЛГ (n = 88:
77 женщин, 11 мужчин; возраст – 38,5 [28,5; 51,0]
года) и лица (n = 38: 29 женщин, 9 мужчин;  возраст –
53,5 [41,0; 58,0] года) с неоперабельной ХТЭ ЛГ.
Критерии включения в исследование: возраст
старше 18 лет; верифицированный диагноз ИЛГ или
неоперабельная ХТЭ ЛГ, но с уровнем давления
заклинивания в ЛА (ДЗЛА) < 12 мм рт. ст.; длитель-
ность наблюдения на фоне ЛАГ-специфической
терапии > 12 мес. Критерии исключения: ДЗЛА по
данным катетеризации правых отделов сердца
(КПОС) > 12 мм рт. ст.; ишемическая болезнь сердца
(ИБС); цереброваскулярные события за последние
6 мес.; беременность, лактация; тяжелые нарушения
функции печени / почек (> 9 баллов по шкале
Чайлд–Пью, класс С / потребность в гемодиализе).
Статус операбельности пациентов с ХТЭ ЛГ оце-
нивался экспертной комиссией в составе кардио -
лога, кардиохирурга, рентгенэндоваскулярного хи -
рурга и пульмонолога. В исследование включены
пациенты, не соответствующие критериям для про-
ведения операции легочной тромбэндартерэктомии
или баллонной ангиопластики ЛА.
При проведении сравнительного анализа исход-
ных данных пациентов с ИЛГ и неоперабельной
ХТЭ ЛГ, несмотря на выявленные различия по воз-
расту, ФК ЛГ согласно классификации Всемирной
организации здравоохранения (ВОЗ) и дистанции,
пройденной при выполнении 6-минутного шагового
теста (6-МШТ), пациенты были сопоставимы по
другим параметрам, отражающим прогноз (площадь
правого предсердия и систолическая функция пра-
вого желудочка (ПЖ), выраженность хронической
сердечной недостаточности, значение сердечного
индекса, сатурация смешанной венозной крови кис-
лородом (SvO2) и среднее давление в правом пред-
сердии, уровень N-терминального промозгового
натрийуретического пептида (NT-proBNP) (табл. 1).
Учитывая сопоставимость пациентов по исходному
статусу и наличие схожих патофизиологических
механизмов развития заболевания, для разработки
фенотипов в зависимости от коморбидного статуса
пациенты с ИЛГ и ХТЭ ЛГ были объединены.
Для оценки статуса пациентов с зависимости от
коморбидности все лица с ЛГ были разделены на
5 групп: 1-я (n = 29) – пациенты с ИЛГ (n = 23)
и неоперабельной ХТЭ ЛГ без коморбидной пато -
логии (n = 6); 2-я (n = 23) – с ИЛГ (n = 17) и неопе-
рабельной ХТЭ ЛГ с индексом массы тела (ИМТ)
≥ 25 кг / м2 (n = 6); 3-я (n = 27) – пациенты с ИЛГ
(n = 21) и неоперабельной ХТЭ ЛГ с ИМТ ≥ 25 кг / м2
в сочетании с дислипидемией (n = 6); 4-я (n = 30) –
пациенты c ИЛГ (n = 19) и неоперабельной ХТЭ ЛГ
в сочетании с гипертонической болезнью (ГБ), ИМТ
≥ 25 кг / м2 и дислипидемией (n = 11); 5-я (n = 17) –
пациенты c ИЛГ (n = 8) и не операбельной ХТЭ ЛГ
в сочетании с нарушениями углеводного обмена
(НУО) и ГБ, ИМТ ≥ 25 кг / м2 и дислипидемией
(n = 9).
На момент верификации диагноза, через 13,0
[12,0; 30,0] и 26,5 [16,25; 56,0] мес. наблюдения на
фоне специфической терапии проводились 6-МШТ
с определением одышки по Боргу, спировелоэрго-
метрия (СВЭМ), двухмерная (2D) и трехмерная (3D)
эхокардиография (ЭхоКГ), КПОС, определение
уровня NT-proBNP, общий и биохимический анали-
зы крови.
Трансторакальная ЭхоКГ проводилась на ультра-
звуковом приборе экспертного класса Vivid E9 (GE
Healthcare, США) с использованием датчика M5S-D
и 4V-D для регистрации изображений в 2D- и 3D-ре -
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жимах соответственно. Для оценки систолической
функции ПЖ в 2D-режиме использовались показа-
тели систолической экскурсии плоскости трикуспи-
дального кольца (Tricuspid Annular Plane Systolic
Excursion – TAPSE) и фракционного изменения пло-
щади ПЖ. Анализ систолической функции ПЖ
в 3D-режиме (фракция выброса ПЖ) и объемов
ПЖ проводился в программе Tomtec на рабочей стан-
ции EchoPac PC (GE Healthcare, США).
КПОС проводилась с использованием аппарата
Allura Xper FD10 (Philips, Нидерланды). В рамках
КПОС определялось давление в правом предсердии,
ЛА (ДЛА) и ДЗЛА с помощью катетера Сван–Ганца,
SvO2, рассчитывался показатель сердечного выброса,
ударный объем и легочное сосудистое сопротивле-
ние. Для определения вазореактивности легочных со -
судов пациентам с ИЛГ на момент верификации
диагноза проводилась острая фармакологическая про -
ба (ОФП) с оксидом азота или ингаляционным ило-
простом. Критерием положительной ОФП являлось
снижение среднего ДЛА (ДЛАср.) ≥ 10 мм рт. ст. с до -
стижением абсолютного уровня ДЛАср. < 40 мм рт. ст.
и отсутствием снижения показателя сердечного
выброса. С целью оценки характера тромботическо-
го поражения и решения вопроса об операбельно -
сти пациентам с ХТЭ ЛГ проводилась селективная
ангиопульмонография.
СВЭМ проводилась на электромагнитном спиро-
велоэргометре SCHILLER CARDIOVIT CS-200 Ergo-
Spiro с газоанализатором Ganshorn Power Cube.
Уровень NT-proBNP определялся электрохеми-
люминесцентным методом на анализаторе Elecsys
2010, Roche при использовании наборов proBNPII
(Roche, Германия).
Определение риска летального исхода в течение
1 года у пациентов с ИЛГ и неоперабельной ХТЭ ЛГ
проводилось на момент верификации диагноза
и через 13,0 [12,0; 30,0], 26,5 [16,25; 56,0] мес. наблю-
дения на фоне специфической терапии на осно -
вании оценки комплекса данных клинического
обследования, функциональных тестов (6-МШТ
и СВЭМ), ЭхоКГ и КПОС, уровня NT-proBNP, пред-
ставленных в шкале стратификации риска согласно
Европейским рекомендациям по ЛГ [18].
Статистическая обработка данных. Количественные
показатели представлены в виде медианы и меж -
квартильного размаха (25-й и 75-й процентиль).
При оценке различий количественных показателей
использовались непараметрические критерии Ман -
на–Уитни (при 2 группах сравнения) и Крус кал -
ла–Уоллиса (при ≥ 3 группах сравнения). Кри -
тическим уровнем статистической значимости (p)
принималась величина 0,05.
Результаты и обсуждение
При разделении пациентов с ИЛГ и ХТЭ ЛГ в зави-
симости от коморбидного статуса выявлено, что
лица с обширным спектром коморбидной патологии
из 4-й и 5-й групп на момент дебюта заболевания
были достоверно старше по сравнению с таковыми
без коморбидности (1-я группа). При оценке всего
спектра клинических симптомов по сравнению
с таковыми у больных 1-й группы у пациентов 2-й
и 4-й групп достоверно чаще отмечались жалобы на
боли в грудной клетке (отношение шансов (ОШ) –
4,39; 95%-ный доверительный интервал (ДИ) –
1,1–17,44; p = 0,03; ОШ – 7,58; 95%-ный ДИ – 1,51–
39,95; p = 0,01 соответственно), тогда как у пациен-
тов 2-й и 5-й групп – отеки нижних конечностей на
момент верификации диагноза. В 4-й и 5-й группах
отмечены достоверно более тяжелый ФК по ВОЗ
и меньшая дистанция, пройденная при выполнении
6-МШТ, по сравнению с таковыми показателями во
1-й и 3-й группах (табл. 2); при этом достоверных
различий в параметрах СВЭМ не выявлено.
При оценке структурно-функционального состо -
яния сердца у пациентов с ИЛГ и ХТЭ ЛГ по данным
регрессионного анализа выявлено, что принадлеж-
ность ко 2-й, 4-й и 5-й группам ассоциируется с уве-
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Таблица 1
Исходный статус пациентов в зависимости 
от этиологии легочной гипертензии
Table 1
Initial status of patients depending on the etiology 
of pulmonary hypertension
Показатель Группа ИЛГ Группа ХТЭ ЛГ
n = 88 n = 38
Демографическая характеристика
Возраст на момент дебюта 
симптомов, годы 32,0 [21,0; 46,5]* 46,5 [39,0; 55,0]
Возраст на момент верификации 
диагноза, годы 38,5 [28,5; 51,0]* 53,5 [41,0; 58,0]
Женский пол, n (%) 77 (87,5) 29 (76,3)
Время от дебюта симптомов 
до установления диагноза, мес. 23,5 [10,5; 58,5] 28,0 [10,0; 81,0]
Клинико-функциональный статус
ФК по ВОЗ 3,0 [2,0; 3,0]* 3,0 [3,0; 3,0]
Дистанция, пройденная 377,5 313,0 
при выполнении 6-МШТ, м [412,0; 425,5]* [250,0; 390,0]
Отеки нижних конечностей, n (%) 43 (48,9) 21 (55,3)
Трансторакальная ЭхоКГ
Площадь ПП, см2 23,0 [19,0; 28,0] 23,9 [18,4; 27,6]
TAPSE, см 1,5 [1,3; 1,6] 1,4 [1,3; 1,5]
Фракция выброса ПЖ, % (3D-ЭхоКГ) 34,0 [27,0; 41,0] 31,0 [24,0; 35,0]
Жидкость в полости перикарда, n (%) 25 (28,4) 8 (21,0)
Катетеризация правых отделов сердца
Сердечный индекс, л / мин / м2 2,0 [1,7; 2,4] 1,9 [1,6; 2,5]
SvO2, % 59,0 [54,0; 66,0] 61,0 [54,0; 65,0]
Среднее давление в ПП, мм рт. ст. 5,0 [3,0; 10,0] 5,0 [2,0; 9,0]
Биомаркеры крови
NT-proBNP, пг / мл 671,2 738,9 
[128,7; 1519] [208,7; 1472,0]
Примечание: ИЛГ – идиопатическая легочная гипертензия; ХТЭ ЛГ – хроническая тром-
боэмболическая легочная гипертензия; ФК – функциональный класс; ВОЗ – Всемирная
организация здравоохранения; 6-МШТ – 6-минутный шаговый тест; ЭхоКГ – эхокардио-
графия; ПП – правое предсердие; TAPSE – систолическая экскурсия кольца трикуспи-
дального клапана; ПЖ – правый желудочек; SvO2 – сатурация смешанной венозной
крови кислородом; ИМТ – индекс массы тела; NT-proBNP – N-терминальный промозго-
вой натрийуретический пептид; * – различия между пациентами с идиопатической легоч-
ной гипертензией и хронической тромбоэмболической легочной гипертензией (p < 0,05).
Note: *, differences between patients with idiopathic pulmonary hypertension and chronic
thromboembolic pulmonary hypertension (p < 0.05).
личением переднезаднего размера левого предсер-
дия, толщины задней стенки ЛЖ и толщины межже-
лудочковой перегородки, к 5-й группе со снижением
ФВ ЛЖ, к 4-й группе с увеличением массы миокарда
ЛЖ, конечного диастолического (КДО) и систоличе-
ского объемов ПЖ по сравнению с больными без
коморбидности (1-я группа). При этом достоверных
различий в параметрах, отражающих систолическую
функцию ПЖ, не выявлено.
При оценке биохимического анализа крови у па -
циентов с ИЛГ и ХТЭ ЛГ (3-я группа) выявлен досто-
верно более высокий уровень липопротеидов высо-
кой плотности (ЛПВП) (1,3 [1,2; 1,6] моль / л) по
сравнению с таковыми показателями во 2-й группе
(1,0 [0,0; 1,2]) и 5 (1,0 [0,8; 1,4] ммоль / л).
Достоверных различий в уровне NT-proBNP между
группами в зависимости от коморбидной патологии
не отмечено.
По данным регрессионного анализа принадлеж-
ность к 5-й группе ассоциируется с увеличением си -
столического ДЛА (СДЛА) на B-коэффициент,
составивший 23,62 мм рт. ст. (p = 0,01), уменьшени-
ем SpO2 (по данным КПОС) на –4,37 % (p = 0,005) по
сравнению с пациентами без коморбидности
(1-я группа).
Положительный результат ОФП достоверно
чаще наблюдался у пациентов с ИЛГ 3-й группы
по сравнению с таковым во 2-й (p = 0,02), 4-й
(p = 0,0004) и 5-й (p = 0,006) группах, а у больных
1-й группы – по сравнению с лицами 4-й (p = 0,007)
и 5-й (p = 0,02) групп (рис. 1).
Отмечено, что у пациентов 5-й группы период
до перехода с моно- на двойную комбинированную




Клинико-функциональный статус в зависимости от коморбидности
Table 2
Clinical-functional status depending on comorbidity
Группа
Параметр 1-я 2-я 3-я 4-я 5-я Различия
n = 29 n = 23 n = 27 n = 30 n = 17 между группами
Возраст, годы 22,0 [15,0; 29,0] 38,0 [29,0; 46,0] 33,0 [24,0; 49,0] 45,5 [37,0; 53,0] 52,0 [44,0; 54,0] р1–4
р1–5
ИМТ, кг / м2 21,0 [19,0; 22,0] 27,0 [25,2; 30,0] 25,4 [25,0; 27,6] 28,5 [26,0; 32,6] 30,0 [28,0; 36,0] р1–4
р1–5
Клинические симптомы
Боли в грудной клетке, n (%) 8 (27,59) 15 (65,22) 9 (33,33) 16 (53,33) 7 (41,18) р1–2
р1–4
Отеки НК, n (%) 10 (34,48) 16 (69,57) 12 (44,44) 15 (50,0) 11 (64,71) р1–2
р1–5
Функциональный статус
ФК по ВОЗ 2,0 [2,0; 3,0] 3,0 [2,0; 3,0] 3,0 [2,0; 3,0] 3,0 [3,0; 3,0] 3,0 [3,0; 3,5] р1–4
р1–5
р3–5




Примечание: ИМТ – индекс массы тела; НК – нижние конечности; 6-МШТ – 6-минутный шаговый тест; ФК – функциональный класс; ВОЗ – Всемирная организация здравоохранения;
* – различия между группами (p < 0,05).
Note: *, differences between groups (p < 0.05).
Таблица 3
Ассоциация коморбидного статуса пациентов 
с идиопатической легочной гипертензией / 
тромбоэмболической легочной гипертензией 
с параметрами 2D- и 3D-эхокардиографии
Table 3
Comorbid status association of patients with idiopathic 
pulmonary hypertension/thromboembolic 
pulmonary hypertension with 2D and 3D
echocardiography parameters
Показатели ЭхоКГ B-коэффициент p* Группа
Правые отделы сердца (3D-ЭхоКГ)
КДО ПЖ, мл 53,17 0,02 р1–4
КСО ПЖ, мл 35,7 0,01 р1–5
Левые отделы сердца (2D-ЭхоКГ)
ПЗР ЛП, см 0,38 0,002 р1–2
0,40 0,0009 р1–4
0,32 0,002 р1–5








Масса миокарда ЛЖ (ASE), г 27,2 0,009 р1–2
23,1 0,001 р1–3
31,4 0,003 р1–4
Примечание: * – различия между группами; ЭхоКГ – эхокардиография; КДО – конечный
диастолический объем; ПЖ – правый желудочек; КСО – конечный систолический объем;
ПЗР – переднезадний размер; ЛП – левое предсердие; ЛЖ – левый желудочек; 
ТМЖП – толщина межжелудочковой перегородки; ASE (American Society of Echocardio -
graphy) – Американское эхокардиографическое общество; данные регрессионного ана-
лиза представлены в виде B-коэффициента и уровня статистической значимости p.
Note: *, differences between groups; regression analysis data are presented as B-factor and
statistical significance level p.
сравнению с пациентами 2-й (25,0 [17,0; 48,0]) и 3-й
группы (30,0 [11,0; 60,0]) мес. Пациентам 1-й группы
достоверно реже (34,48 %) назначалась диуретиче-
ская терапия исходно и через 13,0 [12,0; 30,0] мес.
наблюдения по сравнению с больными 2-й (73,91 %),
4-й (63,33 %) и 5-й (70,59 %) групп, как и пациентам
3-й группы (44,4 %) по сравнению со 2-й (73,91 %).
Медиана продолжительности жизни с момента
верификации диагноза у пациентов ИЛГ и ХТЭ ЛГ
1–5-й групп составила 4,4 [2,2; 8,0]; 4,4 [3,0; 7,5];
5,0 [2,0; 7,0]; 3,0 [2,5; 4,0] и 2,9 [2,0; 3,5] года соответ-
ственно (p > 0,05).
Исходно и при повторных наблюдениях боль-
шинство пациентов с ИЛГ находились в зоне высо-
кого риска развития летального исхода в течение
1 года. У больных ИЛГ 1-й и 3-й групп достоверно
реже выявлялся высокий риск летального исхода
через 13,0 [12,0; 30,0] мес. лечения по сравнению
с пациентами 5-й группы (рис. 2). При оценке риска
летального исхода у больных ИЛГ и неоперабельной
ХТЭ ЛГ в зависимости от коморбидного статуса
достоверных различий в риске на момент верифика-
ции диагноза и при повторных наблюдениях не
выявлено.
С момента верификации диагноза 1-годичная
выживаемость пациентов 1-й группы составила
89,6 %, 2-й – 95,6 %, 3-й – 96,2 и 4-й и 5-й групп –
100 %, тогда как 3-летняя выживаемость в 1-й группе
составила 82,7 %, во 2-й – 86,8 %, 3-й – 88,6 %, в 4-й
и 5-й группах – 97 и 98,3 % соответственно.
По данным современных регистров продемон-
стрировано изменение типичной картины ИЛГ и не -
операбельной ХТЭ ЛГ с верификацией заболеваний
у лиц более старшего возраста с обширным спектром
коморбидной патологии [14–17]. Так, по данным
Английского регистра и регистра США REVEAL,
Европейского регистра COMPERA за последние
10 лет, средний возраст на момент верификации
диагноза у пациентов с ИЛГ превышает 50 лет [15],
тогда как по данным Российского регистра таковой
показатель составил 41 год [10]. У пациентов с ХТЭ
ЛГ на момент верификации диагноза средний воз-
раст по данным регистра COMPERA превысил
63 года [17], по данным Российского регистра –
54,6 года [13]. Наиболее распространенными со -
путствующими заболеваниями у пациентов с ИЛГ
и ХТЭ ЛГ по данным Рос сийского регистра являют-
ся артериальная гипертензия и ожирение [10].
Примечательно, что в настоящее время не су -
ществует разработанных моделей фенотипов па -
циентов с ИЛГ и ХТЭ ЛГ. В рамках настоящего
исследования проводилась оценка фенотипических
особенностей пациентов с ИЛГ и неоперабельной
ХТЭ ЛГ в зависимости от коморбидного статуса. Со -
гласно полученным результатам у пациентов без
коморбидности (1-я группа), ИМТ ≥ 25 кг / м2 и дис-
липидемией (3-я группа) наблюдался более сохран-
ный функциональный статус на момент верифика-
ции диагноза по сравнению с пациентами с ГБ
в сочетании с ИМТ ≥ 25 кг / м2 и дислипидемией
(4-я группа) и в сочетании с НУО (5-я группа).
Наличие компонентов метаболического синдро-
ма, в особенности ожирения, является дополнитель-
ным фактором, влияющим на прогрессирование
одышки и снижение толерантности к нагрузкам
у пациентов с ЛАГ [19–21]. В данном исследовании
у больных 4-й и 5-й групп выявлено более выражен-
ное повышение ИМТ с медианой 28,5 и 30,0 кг / м2
соответственно, чем можно объяснить их более тяже-
лый функциональный статус по сравнению с паци-
ентами 1-й и 3-й групп.
У пациентов 3-й группы медиана уровня ЛПВП
была достоверно выше (1,3 ммоль / л) по сравнению
с 5-й группой (1,0 ммоль / л). При этом в ряде работ
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Рис. 1. Частота положительной пробы на вазореактивность у па -
циентов с идиопатической легочной гипертензией в зависимости
от статуса коморбидности
Figure 1. Frequency of positive vasoreactivity test in patients with idio-
pathic pulmonary hypertension depending on comorbidity status
Рис. 2. Стратификация риска летального исхода у пациентов с идиопатической легочной гипертензией в зависимости от коморбидности
Примечание: * – различия между пациентами 1-й и 3-й групп с таковыми в 5-й группе (p < 0,05).
Figure 2. The death risk stratification in patients with idiopathic pulmonary hypertension depending on comorbidity
Note: *, differences between Group 1 and Group 3 patients with such patients in Group 5 (p < 0.05).
низкий уровень ЛПВП у пациентов с ЛАГ ассоции-
ровался с более тяжелым ФК, высоким уровнем
NT-proBNP и давления в правом предсердии [20],
наибольшей вероятностью клинического ухудше -
ния [20, 22], чем можно объяснить более сохранный
статус пациентов 3-й группы.
При ИЛГ и ХТЭ ЛГ часто встречаются НУО,
однако до конца не известно, играют ли они роль
в патогенезе ЛГ или являются следствием прогресси-
рования заболевания. По данным регрессионного
анализа наличие НУО, ИМТ ≥ 25 кг / м2, ГБ и дис-
липидемии у пациентов с ИЛГ / ХТЭ ЛГ ассоцииро-
валось с более выраженным увеличением СДЛА
по сравнению с пациентами без коморбидности
(1-я группа), что согласуется с работой M.E.Whitaker
et al., где показано, что факт наличия сахарного диа-
бета (СД) 2-го типа у пациентов с ЛАГ ассоцииру-
ется с более тяжелыми параметрами центральной
гемодинамики по сравнению с пациентами с ЛАГ
без СД  [23].
При оценке статуса вазореактивности более частое
выявление положительной ОФП на момент верифи-
кации диагноза наблюдалось у пациентов с ИЛГ 1-й
и 3-й группы по сравнению с 4-й и 5-й группами, что
еще раз подтверждает менее благоприятное течение
заболевания у лиц с ЛГ в сочетании с более выражен-
ными метаболическими нарушениями.
Известно, что наличие ожирения приводит
к гипертрофии ЛЖ, расширению полостей ЛЖ
и левого предсердия за счет увеличения объема цир-
кулирующей крови и гормональных нарушений,
активности висцерального жира [24], что также
может отражаться и на ремоделировании ПЖ [25]
в связи с системной эндотелиальной дисфункцией
с развитием вазоконстрикции и повышением сосу-
дистого сопротивления [23, 25]. По результатам
настоящей работы также подтверждены данные
исследования MESA-RV, где у лиц с ожирением
выявлено увеличение КДО ПЖ и более низкое
значение ФВ ПЖ по данным ЭхоКГ по сравнению
с больными с нормальной массой тела [25].
Проведена оценка клинических исходов и про-
гноза пациентов с ИЛГ / ХТЭ ЛГ в зависимости
от коморбидного статуса. Так, у пациентов c ИЛГ
без коморбидной патологии (1-я группа) и ИМТ
≥ 25 кг / м2 и дислипидемией (3-я группа) досто -
верно реже наблюдался высокий риск летального
исхода через 13,0 [12,0; 30,0] мес. лечения (47,83
и 42,85 %) по сравнению с пациентами 5-й группы
(88 %), тогда как достоверных различий между рис-
ком пациентов с ИЛГ / ХТЭ ЛГ в зависимости от
коморбидного статуса не выявлено. Медиана про-
должительности жизни с момента верификации
диагноза у лиц с обширным спектром коморбид -
ной патологии (4-й и 5-й группы) была ниже (2,9
и 3,0 года соответственно) по сравнению с пациента-
ми 1-й и 3-й групп (4,4 и 5,0 года соответственно),
однако без достоверно значимых различий.
Более старший возраст пациентов на момент
верификации диагноза и особенности коморбидно-
го статуса также вносят вклад в выживаемость паци-
ентов с ИЛГ и неоперабельной ХТЭ ЛГ. Так, по дан-
ным регистра COMPERA, у больных ИЛГ старше
65 лет одногодичная и 3-летняя выживаемость соста-
вила 90 и 68 % [26], тогда как для пациентов с ХТЭ
ЛГ – 92 и 75 % соответственно [17]. Согласно дан-
ным Шведского регистра, в который были включе-
ны пациенты с ЛАГ (медиана возраста – 67 лет)
и неоперабельной ХТЭ ЛГ (медиана возраста –
70 лет) с наличием таких коморбидных состояний,
как ГБ, СД, ИБС и фибрилляция предсердий, одно-
годичная, 3-летняя и 5-летняя выживаемость при
ЛАГ составила 85, 71 и 59 %, при ХТЭ ЛГ – 91, 75
и 69 % соответственно [16]. Однако в настоящем
исследовании наличие ИБС у пациентов с ИЛГ /
ХТЭ ЛГ являлось критерием исключения, что также
могло сказаться на прогнозе.
Известно, что наличие компонентов метаболи -
ческого синдрома у больных ЛАГ ассоциировано
с ухудшением прогноза, независимо от других сер-
дечно-сосудистых факторов риска и степени тя -
жести [19, 20]. В ряде работ низкий плазменный
 уровень ЛПВП ассоциировался с повышенной
смертностью и наибольшей вероятностью клиниче-
ского ухудшения при ЛАГ [20, 22]. Примечательно,
что у лиц с ИЛГ и избыточной массой тела леталь-
ность в течение 1 года ниже и составляет 12,7 % по
сравнению с пациентами с недостаточной массой
тела (46,4 %) или ожирением (ИМТ 30,0–34,9 –
у 21,1 % больных; ИМТ ≥ 35 – у 38 %) [27]. Нали -
чие НУО также вносит весомый вклад в снижение
уровня долгосрочной выживаемости пациентов
с ЛАГ [28].
Для когорты пациентов с ЛАГ и низким риском
летального исхода уровень смертности в течение
1 года достигает 2,8 %, у лиц с промежуточным рис-
ком – 9,9 %, с высоким риском – 21,2 % [29].
При ИЛГ и обширной коморбидной патологии
(5-я группа) наиболее часто выявлялся высокий
риск летального исхода через 13,0 [12,0; 30,0] мес.
лечения по сравнению с больными без комор -
бидности (1-я группа) и ИМТ ≥ 25 кг / м2 в сочета-
нии с дислипидемией (3-я группа). Полученные дан-
ные, вероятно, можно объяснить более высоким
уровнем ЛПВП у пациентов 3-й группы и более низ-
ким ИМТ у лиц 1-й и 3-й групп по сравнению с тако-
выми показателями в 5-й группе.
Различия в одногодичной и 3-летней выживаемо-
сти в зависимости от коморбидного статуса пациен-
тов с ИЛГ / ХТЭ ЛГ объясняются тем, что у 50 %
умерших без коморбидности (1-я группа) диагноз
был верифицирован в период с 2008 по 2010 гг.,
когда отмечалась крайне низкая доступность специ-
фической терапии, что сопровождалось высокой
летальностью в течение первых лет наблюдения,
тогда как у больных из 4-й и 5-й групп, у которых
диагноз верифицирован после 2013 г., отмечены
 лучшие показатели одногодичной и 3-летней выжи-
ваемости по сравнению с пациентами без комор -
бидности (1-я группа). Следует обратить внимание
на большее значение медианы продолжительности
жизни пациентов без коморбидности (1-я группа) по
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сравнению с больными с обширной коморбидной
патологией (4-й и 5-й группы).
Заключение
По результатам исследования установлено, что у лиц
с ИЛГ и неоперабельной ХТЭ ЛГ без коморбидной
патологии и ИМТ ≥ 25 кг / м2 в сочетании с дисли-
пидемией отмечается достоверно более сохранный
функциональный статус; чаще выявляется положи-
тельная реакция при проведении вазореактивного
теста у лиц с ИЛГ на момент верификации диагноза
(34,5 и 48,2 % соответственно); редко отмечается
высокий риск летального исхода на фоне лечения
(47,8 и 42,9 % соответственно); также наблюдается
бόльшая продолжительность жизни, однако без
достоверных различий (4,4 и 5,0 года соответствен-
но) по сравнению с пациентами с сопутствующими
ГБ, ИМТ ≥ 25,0 кг / м2 и дислипидемией, НУО (5,9
и 88 %; 2,9 года соответственно).
Таким образом, сочетанный коморбидный статус
как составляющий фенотипа пациентов с ИЛГ
и неоперабельной ХТЭ ЛГ ассоциируется с менее
благоприятным течением заболевания и прогнозом,
что предполагает более раннее назначение комбини-
рованной специфической терапии у пациентов дан-
ной когорты.
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